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Insuffisance aortique 
dystrophique 


L’insuffisance aortique 
dystrophique associe deux 
maladies : une dilatation 
aortique, facteur 
pronostique principal 
en raison de son risque 
de dissection et de rupture, 
et une insuffisance aortique. 
Elle doit faire rechercher 
systematiquement 
une maladie de Marfan. 

La prise en charge associe 
traitement par les 
betabloquants, surveillance 
annuelle des diametres 
aortiques et discussion 
d’un geste chirurgical. 


Ce qui est nouveau 


De nouvelles perspectives therapeutiques : 

• medicales : de recents travaux experimental^ ont montre 
I’implication de la voie du TGF-beta dans le developpement 
des anevrismes de I’aorte ascendante lies au syndrome de 
Marfan ; le blocage du systeme renine-angiotensine par un 
sartan est benefique dans ce modele et est en cours 
devaluation chez I’homme ; les IEC pourraient egalement 
etre benefiques en association avec les betabloquants. 

• chirurgicales : developpement des techniques 
de preservation valvulaire. 


L es insuffisances aortiques sont caracterisees par un reflux 
de sang de I’aorte vers le ventricule gauche pendant la 
diastole. La cause la plus frequente est la dystrophie du 
tissu conjonctivo-elastique de la paroi aortique ou rinsuffisance 
aortique est due a un defaut de coaptation des feuillets valvu- 
laires secondaire a la dilatation de I’aorte ascendante. 

L’atteinte dystrophique de la paroi aortique est caracterisee sur 
le plan anatomo-histologique par une rarefaction de la media en 
cellules musculaires lisses, une fragmentation des fibres elas- 
tiques, associee a une accumulation de zones amorphes riches 
en mucopolysaccharides. Ces lesions fragilisent la paroi aor- 
tique. En consequence, I’aorte se dilate et entraine une fuite aor- 
tique par modification de la geometrie du culot aortique. 

Les autres causes sont variees, non traitees dans cette mono- 
graphie, et associent le rhumatisme articulaire aigu responsable 
d’une insuffisance aortique par retraction valvulaire et fusion 
commissurale, les causes congenitales (bicuspidies aortiques, 
anevrisme du sinus de Valsalva, syndrome de Pezzi-Laubry) et 
les maladies inflammatoires telles que la syphilis et la spondyl- 
arthrite ankylosante. 

Etiologie des insuffisances aortiques 

Syndrome de Marfan et syndromes apparentes 

L’etiologie la plus frequente est la maladie de Marfan ; sa preva- 
lence est de 1/5 000. Cette maladie genetique autosomique 
dominante est liee, le plus souvent, a une anomalie de la fibrilline 
de type I ; 1 cette proteine est presente dans la matrice extracel- 
lulaire et semble necessaire au bon fonctionnement des fibres 
elastiques. 

La fibrilline I etant une proteine ubiquitaire, I’atteinte de la racine 
aortique n’est pas isolee. Ainsi, d’autres systemes anatomiques 
peuvent etre touches, notamment oculaire et squelettique. Le 
diagnostic repose sur la presence d’un signe majeur dans deux 
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systemes distincts, associe a une atteinte d’un troisieme organe 
(v. tableau). 2 La meconnaissance de ce syndrome peut avoir des 
consequences dramatiques (revelation familiale par la survenue 
de mort subite). 

Au cours des dernieres annees, il a ete reconnu que differents 
genes pouvaient realiser des syndromes proches du syndrome 
de Marfan : les mutations du recepteur du transforming growth 
factor beta (TGF-beta) peuvent realiser des tableaux allant d’un 
syndrome malformatif chez I’enfant (syndrome de Loeys-Dietz) a 
un anevrisme de I’aorte isole en passant par un syndrome de 
Marfan complet (mais sans atteinte oculaire). 3 Enfin, des muta- 
tions du gene de I’actine et de la myosine de la cellule musculaire 
lisse peuvent egalement donner des anevrismes aortiques. 4 

Autres atteintes dystrophiques 
de la paroi aortique (rares) 

La dilatation de la racine aortique peut s’observer en dehors de 
la maladie de Marfan, notamment en presence d’anomalies 
moleculaires de proteines de la matrice extracellulaire (p. ex. 
maladie d’Ehlers-Danlos de type IV impliquant le collagene de 
type III et I’homocysteinurie). 

Bicuspidie aortique 

En cas de bicuspidie, il semble que les anomalies tissulaires ne 
soient pas confinees a la valve aortique et soient egalement pre- 
sentes dans la paroi aortique. En effet, la dilatation de I’aorte ini- 
tiale se rencontre plus frequemment chez les patients porteurs 
de valve bicuspide que ceux ayant une avec valve aortique tri- 
cuspide. 5 ’ 6 Le siege de la dilatation est le plus souvent situe au- 
dessus des sinus de Valsalva. II existe des formes familiales de 
bicuspidie aortique. 7 

Maladie annulo-ectasiante 

Dans certains cas, aucune cause n’est identifiee avec certi- 
tude. On parle alors de maladie annulo-ectasiante, rinsuffisance 
aortique est secondaire a une dilatation de la racine aortique sie- 
geant le plus souvent au niveau des sinus de Valsalva. Ce diag- 
nostic ne peut etre retenu qu’apres avoir elimine une maladie de 
Marfan ou un syndrome apparente (enquete genetique et 
consultation multidisciplinaire), meme si la frontiere avec ce syn- 
drome est parfois difficile a etablir. De plus, des etudes recentes 
ont demontre I’existence de formes familiales d’anevrisme de 
I’aorte ascendante. 

La prise en charge de cette pathologie repond aux memes 
principes que celle du syndrome de Marfan, avec consultations 
cardiologiques regulieres et recherche de formes familiales 
devant tout anevrisme de I’aorte ascendante. 

Dystrophie isolee des feuillets valvulaires 

L’ atteinte dystrophique des feuillets valvulaires (par prolapsus 
valvulaire ou dehiscence centrale) independamment de I’atteinte 
de la paroi aortique est discutee. 


Manifestations et consequences 

L’insuffisance aortique dystrophique associe deux maladies : la 
dilatation et I’insuffisance aortiques. 

Insuffisance aortique 

Physiopathologie 

L’insuffisance aortique dystrophique est une cause d’insuffi- 
sance aortique chronique ou le ventricule gauche, dans un pre- 
mier temps, s’adapte a la surcharge volumique en s’hypertro- 
phiant (hypertrophie excentrique), et ce n’est que tardivement 
qu’apparaissent les signes fonctionnels. Elle est caracterisee par 
un cercle vicieux : la fuite aortique cree une augmentation de 
post-charge et du stress applique sur la paroi aortique deja dys- 
trophique, favorisant ainsi la dilatation de I’aorte, laquelle va aug- 
menter le volume de la fuite. Ainsi, les indications operatoires 
sont plus souvent portees sur des parametres de dilatation aor- 
tique que sur la severite de la fuite valvulaire. 

Diagnostic Clinique 

L’examen clinique doit s’attacher a retrouver des signes peri- 
pheriques lies a I’hyperpulsatilite. 

La mesure de la pression arterielle est fondamentale : on 
recherche un elargissement de la differentielle pouvant depasser 
1 00 mmHg si rinsuffisance aortique est massive. 

A la palpation, le choc de pointe est etale, devie en bas et a 
gauche. Un souffle fremissant traduit une insuffisance aortique 
massive. 

A r auscultation, le souffle d’insuffisance aortique est doux aspi- 
ratif diastolique. Lorsque I’aorte est tres dilatee, il peut predominer 
le long du bord droit du sternum. B1 peut etre diminue d’intensite 
si rinsuffisance aortique est severe. Un clic protosystolique traduit 
classiquement une valve bicuspide ou rejection d’un large volume 
sanguin dans une aorte dilatee. Un 3 e bruit peut etre present, en 
rapport avec un remplissage rapide du ventricule gauche. 

Les autres manifestations de rinsuffisance aortique sont liees 
au grand volume d’ejection systolique avec I’auscultation d’un 
pistol shot, bruit mesosystolique sec et claque lie a la distension 
rapide et brutale de r aorte. A I’apex, on peut parfois entendre un 
roulement diastolique de Flint correspondant a un retrecisse- 
ment mitral fonctionnel. 

Examens complementaires 

U electrocardiogram me (ECG) peut etre normal ou montrer des 
signes d’hypertrophie ventriculaire gauche. On distingue classi- 
quement les signes de surcharge diastolique, lorsque r amplitude 
des QRS augmente sans que les ondes T ne deviennent nega- 
tives dans les derivations gauches, et la surcharge systolique lors 
de laquelle les ondes T sont asymetriques et negatives en pre- 
cordiales gauches et en D1 VL. 

La radiographie thoracique met en evidence une augmentation 
de I’index cardiothoracique en rapport avec une dilatation ventri- 
culaire gauche. La dilatation de I’aorte ascendante est parfois 
visible sur la radiographie thoracique (fig. 1 ). 
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Criteres diagnostiques de la maladie de Marfan (1996) 


Signes cliniques majeurs 

Signes cliniques mineurs 

Definition de I’atteinte 
du systeme 

Squelette 

Pectus carinatum, ou excavatum necessitant la chirurgie 
Rapport segment superieur sur segment inferieur bas, 
ou envergure sur taille > 1 ,05 

Signe du poignet ou du pouce 

Scoliose > 20 ou spondylolisthesis 

Extension maximale des coudes < 170 

Pied plat 

Protrusion acetabulaire 

Pectus excavatum modern 

Hyperlaxite ligamentaire 

Palais ogival avec chevauchement des dents 

Facies 

Majeure : si au moins 

4 signes cliniques majeurs 
sont presents 

OCULAIRE 

Ectopie cristalline 

Cornee plate 

Globe oculaire allonge 

Iris hypoplasique ou hypoplasie du muscle ciliaire 

Presence d’au moins 

2 signes mineurs 

CCEUR - VAISSEAUX 

Dilatation de I'aorte ascendante interessant 

les sinus de Valsalva 

Dissection aortique 

Insuffisance aortique 

Prolapsus valvulaire mitral avec ou sans fuite 

Dilatation de I'artere pulmonaire avant Page de 40 ans 
Calcifications de I'anneau mitral avant Page de 40 ans 
Anevrisme ou dissection de I'aorte abdominale 
avant Page de 50 ans 

Presence d’au moins 

1 signe mineur 

POUMONS 

Pneumothorax spontane 

Bulle apicale 

Presence d’au moins 

1 signe mineur 

Peau 

Vergetures (a Pexclusion de : grossesse, 
perte de poids) 

FHernies recidivantes 

Presence d’au moins 

1 signe mineur 

Dure-mere 

Ectasie de la dure-mere lombo-sacree 


Presence du signe majeur 

Genetique 

Un parent direct ayant les criteres diagnostiques 

Mutation de FBN 1 deja connue pour provoquer un MFS 
Presence d'un marqueur genetique, proche 
du gene de la fibrilline de type 1, se transmettant 
avec la maladie dans la famille. 




D’apres la ref. 2. MFS : syndrome de Marfan 


LA REVUE DU PRATICIEN VOL. 59 

20 fevrier 2009 



TOUS DROITS RESERVES - LA REVUE DU PRATICIEN 




Monographie 


VALVULOPATHIES CARDIAQUES INSUFFISANCE AORTIQUE DYSTROPHIQUE 


L’echographie, examen essentiel, apprecie la severite, le reten- 
tissement et le mecanisme de I’insuffisance aortique ; elle permet 
I’analyse des feuillets valvulaires (normaux en cas d’insuffisance 
aortique dystrophique), de I’aorte ascendante, de la taille et de la 
fonction ventriculaire gauche. Le mode TM retrouve des vibra- 
tions du feuillet anterieur de la valve mitrale. Les parametres dop- 
pler permettent la quantification de I’insuffisance aortique. 

Les autres examens non invasifs, imagerie par resonance 
magnetique (IRM), tomodensitometrie (TDM) et angiographie par 
isotopes, permettent de mesurer la taille et la fonction ventriculaire 
gauche, et eventuellement d’apprecier le volume de la fuite. Ils per- 
mettent surtout de mesurer le diametre aortique et de preciser le 
siege de la dilatation maximale quand I’echographie est imprecise. 

L’aortographie est un examen invasif qui permet de mesurer 
I’importance de la fuite. Elle garde sa place, rarement, lorsqu’il 
existe des discordances entre I’echocardiographie et la Clinique. 
Elle permet de realiser dans le meme temps une coronarographie 
systematique lorsque la chirurgie est envisagee si le patient a 
plus de 40 ans. 

Dilatation de I’aorte ascendante 

Diagnostic 

L’ etude de I’aorte ascendante repose au minimum sur I’echo- 
cardiographie transthoracique (fig. 2) ; I’aorte est mesuree a dif- 
ferents niveaux, et les mesures obtenues sont comparees aux 
mesures normales prenant en compte le sexe, la taille et I’age. 8 

Chez les enfants, reconnaitre une dilatation aortique est parfois 
difficile (nombreux faux positifs avec les normes publiees). 

Le siege de la dilatation est a preciser : dans la maladie de Mar- 


fan, le diametre aortique maximal est le plus souvent situe au 
niveau des sinus de Valsalva. Le fait que la dilatation se poursuive 
au-dela de lajonction sinotubulaire est de mauvais pronostic. En 
cas de bicuspidie, la dilatation aortique siege souvent au niveau 
de I’aorte ascendante, au-dessus des sinus de Valsalva. 

L’echographie transoesophagienne est parfois utile pour mieux 
visualiser I’aorte ascendante (fig. 3). IRM et TDM doivent etre 
synchronises avec I’ECG, et permettre une reconstruction dans 
differents plans, afin de mesurer le diametre perpendiculaire a 
I’axe du vaisseau a differents niveaux. 

Complications 

La principale complication est la dissection ou la rupture aor- 
tiques. Ce risque est d’autant plus important que I’aorte est dila- 
tee ou que la vitesse de progression de la dilatation aortique est 
elevee. 

On considere qu’il est faible lorsque le diametre de I’aorte reste 
inferieur a 50 mm. Dans une revue de I’experience mondiale, la 
plupart des dissections surviennent chez les patients dont le dia- 
metre de I’aorte est superieur a 65 mm. 9 Toutefois, I’aspect de 
dilatation et I’histoire familiale doivent etre pris en compte pour 
planifier la chirurgie. II semble qu’avoir un parent ayant eu une 
dissection aortique sans dilatation importante puisse predispo- 
ser a un accident similaire. 

Conduite therapeutique 

Traitement medical 

La prevention de I’endocardite infectieuse doit etre effectuee 
selon les recommandations de I ’European Society of Cardiology. 10 



FIGURE 1 


Radiographie pulmonaire de face d’un patient ayant une insuffisance 
aortique chronique. Presence d’une cardiomegalie avec dilatation ventriculaire 
gauche et debord du bouton aortique, temoignant d’une dilatation de I’aorte 
ascendante. 



FIGURE 2 


Techniques de mesure echocardiographique du diametre aortique. 
1 . anneau aortique. 2. sinus de Valsalva (la paroi anterieure doit faire partie 
de la mesure). 3. jonction sinotubulaire. 4. aorte ascendante. VG : ventricule 
gauche, 0G : oreillette gauche, AO : aorte. 
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La limitation des sports violents et des exercices de type iso- 
metrique permet d’eviter les a-coups tensionnels favorisant la 
dilatation aortique. 

La prise en charge de la maladie de Marfan necessite une 
approche multidisciplinaire (cardiologue, rhumatologue, ophtal- 
mologue, generaliste, pediatre et geneticien). L’enquete familiale 
est fondamentale pour detecter les membres de la famille poten- 
tiellement affectes par cette maladie. 

Le traitement medical a pour but de diminuer la dilatation aor- 
tique et le retentissement de la fuite aortique : 

- le benefice du traitement betabloquant, pour limiter la progres- 
sion de la dilatation aortique en cas de dystrophie aortique, a ete 
clairement montre dans des etudes realisees chez des patients 
ayant un syndrome de Marfan ; 11 toutefois, en augmentant la 
duree de la diastole, les betabloquants augmentent le volume 
regurgite et ont done un effet deletere sur la fuite aortique ; 
cependant, la fuite aortique est souvent peu importante lorsque 
les diametres aortiques sont inferieurs a 60 mm, et la priorite est 
donnee au traitement betabloquant, qui reste le traitement de 
reference ; 

- le traitement vasodilatateur est discute chez les patients 
asymptomatiques ayant une insuffisance aortique severe sans 
signe de dysfonction ventriculaire gauche ; dans une etude 
recente, les inhibiteurs de I’enzyme de conversion de I’angio- 
tensine (IEC) n’ont pas permis de retarder I’intervention chirur- 
gicale chez des patients ayant une fuite aortique sans dilata- 
tion aortique. 

Des etudes recentes physiopathologiques ont montre I’impli- 
cation de la voie du TGF-beta dans les anevrismes lies a la mala- 
die de Marfan, ainsi que dans les syndromes apparentes. Le blo- 
cage de cette voie par le losartan permet de limiter la dilatation 
aortique chez la souris. Des etudes sont en cours chez I’homme 
pour evaluer le benefice de cette therapeutique. Une etude ran- 
domisee avec le perindopril a montre sur un petit nombre de 
patients un benefice sur le diametre aortique et les parametres 
de rigidite arterielle. II est done possible que le blocage du sys- 
teme renine-angiotensine devienne le traitement de reference de 
cette pathologie. 12 

La surveillance annuelle des diametres aortiques par echogra- 
phie est importante etant donne le caractere progressif de la dila- 
tation dans le temps. 13 

Traitement chirurgical 

Objectifs et indications chirurgicales 

L’objectif est de remplacer I’aorte ascendante, partie la plus 
fragile, risquant de se rompre, et corriger la fuite aortique si elle 
est presente. Cela etant, la chirurgie ne change qu’une partie de 
I’aorte et reste done I’aorte native descendante egalement fra- 
gile, apres la chirurgie. 

Les indications operatoires sont done portees sur le diametre 
aortique maximal (le plus souvent) ou sur le degre et la tolerance 
de la fuite aortique. 



Insuffisance aortique dystrophique 

POUR LA PRATIQUE 

►► Une des causes les plus frequentes de 
I’insuffisance aortique est I’insuffisance aortique 
dystrophique. Ainsi, la decouverte d’une insuffisance aortique 
doit conduire a examiner I’aorte ascendante. 

►► Le diagnostic d’insuffisance aortique dystrophique doit 
amener a effectuer une enquete etiologique, et notamment 
a eliminer un syndrome de Marfan, cause genetique la plus 
frequente. 

►► Le pronostic est lie au degre de dilatation aortique, compte 
tenu du risque de dissection et de rupture aortique qui lui est 
associe. 

►► En raison de la frequence des formes familiales 
d’anevrisme aortique, un examen cardiologique des membres 
de la famille est necessaire lorsqu’on diagnostique une 
dilatation de I’aorte ascendante. 

►► La prise en charge medicale d’une insuffisance aortique 
dystrophique comprend prophylaxie de I’endocardite, 
introduction des betabloquants, traitement de reference et 
surveillance reguliere des diametres aortiques par echographie 
transthoracique. 

►► Une prise en charge specialist est necessaire, notamment 
pour discuter les indications chirurgicales qui dependent 
du degre de dilatation de I’aorte et de la tolerance 
de I’insuffisance aortique. 

L’equation de recherche sur ce theme dans Medline : 

Aortic Valve Insufficiency [mh] AND Dilatation, Pathologic [mh] 


Le principal point de discussion est la valeur du diametre aor- 
tique a partir duquel il faut proposer une chirurgie. Les chiffres ont 
evolue au cours du temps. De 60 mm de diametre initialement 
(diametre a partir duquel le risque de dissection augmente nette- 
ment), I’intervention est maintenant proposee a 55 mm 14 pour 
tous les patients. Le diametre est de 50 mm en cas de maladie 
de Marfan ou de bicuspidie aortique, et parfois plus bas en cas 
d’histoire familiale de dissection aortique survenant a des diame- 
tres faibles. 15 Une augmentation rapide du diametre aortique 
confirmee sur deux examens incite egalement a intervenir plus 
rapidement. Les recommandations europeennes recentes pro- 
posed une chirurgie a 45 mm, 10 et les recommandations ameri- 
caines mentionnent que certains proposent la chirurgie avant 
50 mm. 15 Toutefois, la mortality de cette chirurgie, rmeme realisee 
a froid, n’est pas nulle, et les complications des protheses ou les 
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complications vasculaires telles que r apparition d’une fuite aor- 
tique apres plastie imposent de ne pas anticiper I’indication 
chirurgicale. 

Enfin, la valeur absolue du diametre doit etre modulee par la 
taille du patient. 



FIGURE 3 


Coupe a 120° en echographie transoesophagienne mettant en 
evidence une dilatation anevrismale majeure de I’aorte ascendante au niveau 
des sinus de Valsalva (fleche). AO : aorte ; OG : oreillette gauche. 


II est rare que I’indication operatoire soit portee sur des criteres 
de mauvaise tolerance de I’insuffisance aortique tels que la pre- 
sence de symptomes ou la survenue d’une dysfonction ventricu- 
laire gauche (fraction d ’ejection < 50 % et/ou dilatation ventricu- 
laire gauche avec diametre telesystolique > 55 mm [ou 
25 mm/m 2 ] ou diametre telediastolique > 70 mm). 10 ’ 15 

Types (^intervention 

Le traitement chirurgical repose sur le remplacement de I’aorte 
anevrismale par un tube en Dacron. Differentes operations sont 
possibles : 

- (’intervention de Bentall comprend la mise en place d’un tube 
valvule avec reimplantation des coronaires ; 16 aucun segment de 
paroi de I ’aorte ascendante proximale n’est laisse en place ; 

- diverses interventions ont ete developpees pour conserver les 
valves natives et eviter les complications des valves prothe- 
tiques ; 17 - 18 ces interventions necessitent une expertise chirurgi- 
cale ; il semble que de bons resultats puissent etre obtenus 
quelle que soit la cause de I’anevrisme, a condition que les sig- 
moides soient indemnes de lesions ; ces premiers resultats 
encourageants necessitent d’etre continues sur le long terme ; 
ces techniques de preservation valvulaire commencent a etre 
proposees egalement pour certaines valves bicuspides ; 

- le tube sus-coronaire est un geste plus simple, mais il laisse en 
place un segment d ’aorte native entre les valves et les arteres 
coronaires ; si cette zone se dilate trop, une reintervention est 
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necessaire ; cette technique est reservee aux interventions reali- 
sees dans le cadre de I’urgence (dissection aortique) si un rem- 
placement complet de I’aorte ascendante n’est pas possible. 

Surveillance ulterieure 

Etant donne la nature diffuse de la maladie de la paroi aortique, 
le traitement betabloquant doit etre poursuivi apres la chirurgie 
(qui ne remplace qu’une partie de I’aorte). Line imagerie de 
I’aorte par TDM ou IRM doit etre repetee regulierement afin de 
s’assurer de I’absence de dilatation de I’aorte native restante 
(horizontale, descendante et abdominale). 

Conclusion 

Les insuffisances aortiques dystrophiques resultent d’une 
maladie de la paroi aortique qui conduit a une dilatation de I’aorte 
ascendante et a une fuite valvulaire par modification de la geo- 
metric de la racine aortique. La dilatation aortique est I’element 
principal du pronostic compte tenu du risque de dissection et de 
rupture qui lui est associe. La decouverte d’une insuffisance aor- 
tique dystrophique doit amener a une enquete etiologique avec 
recherche d’une maladie de Marfan ou syndrome apparente. La 
prise en charge therapeutique doit associer traitement medical 
par betabloquants, surveillance annuelle des diametres aor- 
tiques et evaluation de la necessity de chirurgie. Des avancees 
recentes dans la comprehension de la physiopathologie ont 


abouti a proposer de nouveaux traitements (sartans). Devalua- 
tion chez I’homme de ces nouvelles therapeutiques est actuelle- 
ment en cours.* 

summary Dystrophic aortic regurgitation 

Dystrophic AR is the combination of two features including ascending aorta enlargement and 
aortic regurgitation due to change in aortic root geometry. Marfan syndrome, an inherited 
connective tissue disorder, is the most frequent genetic aetiology of dystrophic AR. The main 
clinical manifestations involve the cardiovascular, ocular and skeletal system. Aortic dilatations 
and ruptures are the most serious complications. Thus management of the disease require 
frequent follow-up visit with measurement of aorta diameters, examination of family members, 
medical treatment with beta blockers and evaluation of the need of surgery based on dilatation 
of ascending aorta and on tolerance of aortic regurgitation. 

resume Insuffisance aortique dystrophique 

Les insuffisances aortiques dystrophiques resultent d’une maladie de la paroi aortique qui 
conduit a une dilatation de I’aorte ascendante (au niveau des sinus de Valsalva, le plus souvent) 
et a une fuite valvulaire par modification de la geometrie de la racine aortique. L’etiologie 
genetique la plus frequente est le syndrome de Marfan, maladie hereditaire affectant le tissu 
conjonctif, qui impose une prise en charge multidisciplinaire et une enquete familiale. La 
dilatation aortique est I’element principal du pronostic compte tenu du risque de dissection et 
de rupture qui lui est associe. La prise en charge therapeutique consiste a surveiller 
regulierement les diametres aortiques, a introduire un traitement medical par betabloquant et 
a planifier la chirurgie en fonction de la dilatation aortique et de la tolerance de la fuite aortique. 


L’auteur declare n’avoir aucun conflit d’interets concernant les donnees publiees 
dans cet article. 
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